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ABSTRACT

Introduction: cystic fibrosis (CF) is a chronic, progressive disease with multisystem involvement and high mortality. An early
diagnosis and a multidisciplinary approach lead to longer survival and better quality of life. Objective: to characterize the patients who died
with CF diagnosis in the period between 2011 and 2017 in the Hospital Universitario San Vicente in Colombia. Methodology: descriptive
study of case series, with retrospective data collection. Results: 168 patients with CF were found in follow-up at the institution during the
study period, of which 17 died (10,1%). Eleven deaths corresponded to children under 15 years old (64.7%), with equal distribution of
gender (women 52.9% and men 47.1%). The median age at diagnosis was 3 years and median death 12 years. The most frequent clinical
compromise was sinopulmonary and gastrointestinal. Pulmonary hypertension occurred in 29.4%. All the patients had a severe functional
and nutritional compromise and 82.4% were colonized by Pseudomona aeruginosa. None had multidisciplinary management and most
had a low socioeconomic level. BiPAP was used as a palliative measure in 6 patients and all died from ventilatory failure. Conclusion: CF

mortality in our population continues to present at an early age.

The diagnosis of the disease is still made late, compared to developed

countries. There was a high proportion of bacterial colonization of the airway and the patients presented a severe clinical and functional

status before dying.

Key words: Cystic fibrosis, mortality, Pseudomonas aeruginosa, malnutrition, poverty

RESUMEN

Introduccion: la fibrosis quistica (FQ) es una enfermedad cronica, progresiva, con compromiso multisistémico y de alta
mortalidad. Un diagndstico temprano y un manejo multidisciplinario llevan a una mayor sobrevida y mejor calidad de vida. Objetivo:
caracterizar los pacientes que fallecieron con diagndstico de FQ en el periodo comprendido entre 2011 y 2017 en el Hospital Universitario
San Vicente Fundacion (HUSVF) de Colombia. Metodologia: estudio descriptivo de series de casos, con recoleccion de la informacion de
forma retrospectiva. Resultados: Se encontraron 168 pacientes con FQ en seguimiento en la institucion durante el periodo del estudio,
de los cuales 17 fallecieron (10.1%). Once muertes correspondieron a menores de 15 afios (64.7%), hubo una distribucion de género
equitativa (mujeres 52.9% y hombres 47.1%). La mediana de edad al momento del diagndstico fue de 3 afios y la de muerte 12 afios.
El compromiso clinico mas frecuente fue sinopulmonar y gastrointestinal. La hipertensién pulmonar se presentd en el 29.4%. Todos los
pacientes tenfan un grave compromiso funcional, nutricional y el 82,4% estaban colonizados por Pseudomonas aeruginosa. Ninguno tuvo
manejo multidisciplinario y la mayoria presentaban un bajo nivel socieconémico. En 6 pacientes se utilizo BiPAP como medida paliativa y
todos murieron por falla ventilatoria. Conclusion: la mortalidad por FQ en nuestra poblacion se sigue presentando a edades tempranas. El
diagnostico de la enfermedad aun se realiza de forma tardia, comparado con paises desarrollados. Hubo alta proporcién de colonizacion
bacteriana de la via aérea y los pacientes presentaron un estado clinico y funcional grave antes de morir.

Palabras clave: Fibrosis quistica, mortalidad, Pseudomonas aeruginosa, Burkholderia cepacia, desnutricion, pobreza.
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INTRODUCCION

La Fibrosis Quistica (FQ) es la enfermedad autoso-
mica recesiva, cronica, progresiva, con compromiso multisis-
témico y de caracter mortal, mas frecuente en la poblacion
caucasica ™. En Colombia no se conoce el dato exacto de los
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nifos que nacen afectados por la enfermedad, ni se realiza
tamizaje neonatal. La incidencia en paises latinoamericanos
muestra amplias variaciones y en nuestro pais, especifica-
mente, se estima que la enfermedad se presenta en 1 de cada
8297 recién nacidos 3. En Estados Unidos se ha reportado
una incidencia aproximada de 1 en 3.000 recién nacidos vi-
VoS, pero puede variar segun la etnia y procedencia *.

La enfermedad es causada por mutaciones en el
gen CFTR (regulador de la conductancia transmembrana de la
FQ) que codifica para la proteina CFTR. Su mutacién produce
una alteracion en la proteina, afectando el funcionamiento de
las glandulas sudoriparas, pulmdn, pancreas, intestino y tes-
ticulo®. Su principal funcién consiste en facilitar el transporte
activo de iones de cloro hacia el exterior de la membrana ce-
lular. Esta alteracion en la conductancia del cloro a través del
CFTR lleva a un aumento en la viscosidad de las secreciones,
generando limitacion en la depuracion del moco, persisten-
cia del componente inflamatorio y colonizacion crénica de la
via aérea por bacterias como: Pseudomonas aeruginosa, Sta-
phylococcus aureus, Stenotrophomona maltophilia'y Burkhol-
deria cepacia, entre otras; llevando finalmente a alteracion
estructural y funcional de forma progresiva que conducen a la
muerte 79,

Las cifras de mortalidad para esta enfermedad se
han modificado en los Ultimos afos, mostrando un aumento
en las tasas de supervivencia global en paises desarrollados,
por ejemplo: en Estados Unidos se reportd una media de su-
pervivencia para el 2014 de 39.3 afios y para el Reino Unido
en los afios 2009 a 2013 una media de 34 a 44 afios "9, En
un estudio chileno de mortalidad por FQ entre los afios 1997
— 2003 donde se registraron las defunciones del Instituto Na-
cional de Estadistica de todos los pacientes con diagnostico
de la enfermedad, reportaron un total de 103 pacientes, de
los cuales el 66% de las muertes ocurrieron en menores de
15 afios ™. Un estudio realizado en Colombia en el 2004, por
la Asociacion Colombiana de Neumologia Pedidtrica (ACNP)
donde incluyeron 128 pacientes de diferentes departamentos,
reportd que solo el 14.8% super6 la edad de 18 afios, lo que
evidencia una mortalidad a edad temprana ©.

Segun lo reportado en la literatura los factores mas
influyentes para la morbimortalidad en este grupo de pacien-
tes son: factores genéticos, medioambientales y sociocultu-
rales 24 siendo los mas importantes: el estado nutricio-
nal, la colonizacion temprana de la via aérea, el nimero de
exacerbaciones en el ultimo afo, el diagndstico tardio de la
enfermedad y las comorbilidades asociadas ('>19),

Teniendo en cuenta que la mortalidad en FQ se ha
modificado en el mundo y que desconocemos estas variacio-
nes para la poblacion colombiana y los factores asociados al
fallecimiento, se desea describir las caracteristicas sociode-
mograficas, clinicas y radioldgicas de los pacientes que falle-
cieron por FQ en nuestra institucion.

METODOLOGIA

Se realizé un estudio descriptivo de series de casos,
de tipo retrospectivo, en el Hospital San Vicente Fundacion
(HUSVF), hospital de IV nivel de atencion y centro de referen-

cia local y regional. La busqueda se llevo a cabo a través de la
base de datos de historias clinicas de los pacientes con regis-
tro de cddigos del CIE-10 (E840, E841, E848 y E849) que co-
rresponden a fibrosis quistica. Se seleccionaron los pacientes
con diagndstico confirmado por test de electrolitos en sudor,
realizado por técnica cualitativa con un valor >80mmol/litro y
algunos pocos, por técnica de Gibson y Cooke con >60 mmol/
litro. En la ciudad no se cuenta de manera permanente con
los equipos para iontoforesis cuantitativa . Los pacientes
tenian seguimiento en el HUSVF, pertenecian a la Fundacion
Mariana Pro-Fibrosis Quistica y fallecieron en dicho hospital
durante los afios 2011 a 2017. Se excluyeron los pacientes
en quienes no se logro acceder a la historia clinica.

Para la recoleccion de la informacion se elabord un
formulario disefiado. Este instrumento se someti6 a una prue-
ba piloto con el objetivo de redefinir el disefio y el nimero
de variables preestablecidas. Incluia las variables sociodemo-
graficas, el tipo de afiliacion al Sistema General de Seguridad
Social en Salud: régimen contributivo para aquellos donde el
afiliado da un aporte econémico y régimen subsidiado para
quienes reciben atencion médica gracias a un subsidio por
parte del estado. El formulario también abarco la puntuacion
clinica a través del Score de Shwachman, el compromiso ra-
dioldgico con el Score de Brasfield modificado y con la suma
de estos puntajes se establecid la gravedad de la enfermedad
(4 Estos puntajes estan descritos en la literatura médica para
la evaluacion de los pacientes con FQ. La adherencia de los
pacientes se definio como completa en aquellos que cumplian
con la medicacién en mas de un 80% 7. A los pacientes
que tenian espirometria, se les evalu6 el dltimo porcentaje
del VEF, registrado en la historia clinica durante el afio previo
y se clasificd segln la escala de American Thoracic Society
and European Respiratory Society (ATS/ERC) como: leve > 0
igual al 70%, moderada 60 — 69%, moderada/grave 50 —
59%, grave 35 — 49%, muy grave < 35% (®, Para el valor
de referencia de la espirometria se utilizd Knudson. Los datos
antropométricos como el indice de masa corporal (IMC)/edad,
se utilizaron para la clasificacion nutricional, la cual se de-
termind segun los estandares de la Organizacion Mundial de
la Salud (OMS). Se clasifico a los pacientes en las siguientes
categorias: Sobrepeso > + 1 Desviacion estandar (DE), Obe-
sidad > + 2 DE, Delgadez < - 2 DE, Delgadez extrema < - 3
DE. Esto para los mayores de 5 afios, a los menores de 5 afios
se los clasifico por el indice de Peso/Edad con las siguientes
categorias: entre -3 a -2 DE peso muy bajo para la edad, entre
-2y -1 DE peso bajo para la edad y entre -1y 0 DE riesgo de
peso bajo para la edad y Talla/Edad (9,

Para la colonizacion bacteriana se registraron los
cultivos positivos de esputo 0 aspirado nasofaringeo, se cla-
sificaron como infeccion cronica quienes tenian >50% de los
cultivos positivos del Ultimo afio e intermintente aquellos con
<50% de los cultivos positivos en el mismo periodo @y se
registro si algun microorganismo tenia resistencia antibiotica.
En cuanto a Pseudomona aeruginosa, no se pudo establecer
Si era mucoide o no mucoide, debido a que el laboratorio solo
las clasificaba a partir del 2015.

La base de datos se realiz en Excel version 10.1
y el anélisis se efectud en el software estadistico Statistical
Package for Social Sciences SPSS version 23. Se determin6
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la distribucion en las variables cuantitativas expresadas en
medias y DE. Aquellas con distribucion no paramétrica, en
medianas y rango intercuartil (IQR) segun correspondiera, las
variables de tipo cualitativo se expresaron como frecuencia y
porcentaje. Se realizd un andlisis univariado y bivariado para
explorar posibles asociaciones entre algunas variables.

El proyecto contd con la aprobacion del Comité de
gtica del Instituto de Investigaciones Médicas de las Universi-
dad de Antioquia y del HUSVF. Fue clasificado en la categoria
sin riesgo segun la resolucion 8430 de 1993 del ministerio de
Salud de Colombia.

RESULTADOS

El total de pacientes encontrados con los codigos
de seleccion fue de 357, de los cuales se confirmd FQ en
168 pacientes y fallecieron 17 en el periodo de estudio, lo
que correspondio al 10,1% de la muestra (figura 1). Los 189
pacientes excluidos del total, tenian cloros en sudor normales.
Dentro de las caracteristicas sociodemograficas de la mues-
tra (tabla 1), el 64.7% de los pacientes era menor de 15
afios al momento de la muerte. Las mujeres correspondian al
52.9% (n=9). La mayor proporcion de los pacientes provenia
del departamento de Antioquia 82.3% (n= 14). El 58.8% vivia
fuera del area metropolitana y 29.4% residia en area rural. El
88.2% de los grupos familiares tenia menos de dos salarios
minimos mensuales legales vigentes (SMMLV). En el 47.1%
de los pacientes el cuidador principal no tenia educacion o
tenia escolaridad basica primaria.

Tabla 1. Caracteristicas sociodemograficas de los pacientes que
fallecieron con diagndstico de FQ en el Hospital San Vicente Fundacion
(HUSVF) durante los afios 2011-2017. SMMLV: salario minimo mensual
legal vigente

Caracteristicas Numero de pacientes (%)
Edad al momento de la muerte
< 15 afios 11(64.7)
> 15 afios 6(35.3)
Sexo
Mujer 9(52.9)
Hombre 8(47.1)
Régimen de Seguridad social
Contributivo 9 (52.9)
Subsidiado 8 (47.1)
Departamento de procedencia
Antioquia 14 (82.3)
Cordoba 1(5.9)
Santander 1(5.9)
Sucre 1(5.9)
Lugar de residencia
Por fuera del drea metropolitana 10 (58.8)
Area metropolitana 7(41.2)
Area de residencia
Urbana 12 (70.6)
Rural 5(29.4)
Nivel de escolaridad del cuidador
Hasta basica primaria 8 (47%)
Desde basica primaria 9 (53%)
Ing omi | (salario minimo legal vigente - SMLV)
<1SMMLV 5(29.4)
1—2 SMMLV 10 (58.8)
2 -4 SMMLV 2(11.8)
>4 SMMLV 0(0)

Figura 1. Algoritmo de selecccion de pacientes con diagnéstico de FQ

357 registros con
diagnostico CIE de
fibrosis quistica

189 pacientes tenian
sospecha diagnostica o
se les habia descartado
la enfermedad

168 paclentes tenla
diagnostico confirmado
de fibrosis quistica

4 registros repetidos

17 fallecieron con
diagnostico FQ

El rango de la edad de muerte estaba entre 1y 35
afios, con una mediana de 12 afios (IQR 7 — 15.5) (tabla 2),
cabe anotar que solo 2 pacientes (mujeres) eran mayores de
edad al momento de la muerte (25 y 35 afios), quienes fueron
diagnosticadas al afio de vida, estaban afiliadas al sistema
de seguridad social con el régimen contributivo y el cuidador
primario tenia un nivel de educacion superior.

La mediana de edad al momento del diagndstico fue
de 3 afios. El 88.2% (n= 15) tenia compromiso sinopulmonar
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y pancreatico. La comorbilidad de mayor prevalencia fué hi-
pertension pulmonar en un 29.4%, seguida de otras comorbi-
lidades que correspondian igualmente al 29.4% (prediabetes,
aspergilosis broncopulmonar alérgica, hipotiroidismo, enfer-
medad por reflujo gastroesofagico y depresion).

La mediana del IMC fue 13.8 (IQR 13.35 — 14.75).
El 100% de los pacientes tenia diagnostico de desnutricion
al momento de la muerte, de los cuales 16 (88.25%) tenian
delgadez extrema y solo hubo un paciente menor de 5 afos
con peso/talla con Z-score de -1.93 y talla /edad -3.7.

La afectacion clinica fue grave en un 88.2% (n=
15) determinada por el score de Shwachman modificado y
el compromiso radioldgico fue moderado en un 52.9% (n=
9) segun el score de Brasfield modificado. El rango de dias
de hospitalizacion en el ultimo afio previo a la muerte fue de
36 a 201 dias, con una mediana de 79 (IQR 63 — 103.5); 13
pacientes tenian reporte de espirometria y de estos 47.1%
(n=8) presentaron una clasificacion grave de su funcion pul-
monar y muy grave el 23.5% (n=4), 4 pacientes no tenian
espirometria, ya que eran menores de 6 afios.

Los pacientes que estaban colonizados en el ultimo
afio de vida por Pseudomonas aeruginosa fueron 13 (76.5%).
Un paciente (5.9%) presentd colonizacion por tres microor-
ganismos Pseudomonas aeruginosa, Stenotrophomonas mal-
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Tabla 2. Caracteristicas clinicas de los pacientes que fallecieron con diagnéstico de FQ en el Hospital San Vicente Fundacion (HUSVF) durante los

afios 2011- 2017

Caracteristicas Clinicas Mediana (IQR) Grado de afectacién (suma de p para gravedad)
Edad al momento del diagndstico 3(1-4) Moderado 2(11.8%)
Edad al momento de la muerte 12(7-15.5) Grave 15 (88.2%)
Indice de masa corporal (IMC) 13.8 (13.35- 14.75) Oxigenodependencia
Dias de hospitalizacién en el tltimo afio 79 (63 -103.5) Si 14 (82.4%)
Media (DE) No 3(17.6%)
Numero de hospitalizaciones en el Gltimo afio 459 (+2.2) Uso de BiIPAP
Numero de nebulizaciones al dia 9.94 (£ 3.73) Si 6 (35.3%)
Frecuencia (%) No 11 (64.7%)
Vol espiratorio forzade (VEF1%) Disponibilidad de medi
Moderado/grave 50 — 59 % 1(5.9%) Si 5 (29.5%)
Grave 35-49 % 8 (47.1%) Irregular 9 (52.9%)
Muy grave < 35 % 4 (23.5%) No 3(17.6%)
No aplica 4 (23.5%) Adherencia el tratamiento
Tipo de compromiso Complelo 6 (35.3%)
Sinopulmonar 1(5.9%) Incompleta 11 (64,7%)
Sinopulmonar y pancredtico intestinal 15 (88.2%) Colonizacién
Sinopulmonar, pancreatico intestinal y hepatobiliar 1(5.9%) Colonizacion crénica por Pseudomonas aeruginosa 13 (76.5%)
Comorbilidades Colonizacion crénica por Staphylococcus aureus 3(17.6%)
Hipertension pulmonar 5(29.4%) Colenizacién crénica por multiples microorganismos
Olros 5 (29.4%) (Pseudomonas aeruginosa, Stenotrophomonas maltophilia 1(5.9%)
Sin comorbiidad asociada 7 (235%) y Burkholderia cepacia)
Resi ia antibiotica del germen colonizante
Poliposis nasal 1(5.9%)
Si 9 (52.9%)
Osteoporosis 1(5.9%)
No 8 (47.1%)
Sindrome de obstruccién intestinal distal (DIOS) 1(5.9%)
Manejo por jay logi:
Grado de afi ion clinica (puntaje de Sk )
Si 8 (47.1%)
Moderado (41 — 71) 2 (11.8%)
No 9 (52.9%)
Severo (< 40) 15 (88.2%)
Puntaje radiolsgi jo de Brasfield)
Moderado (10 - 19) 9(52.9%)
Severo (< 9) 8 (47.1%)

tophilia y Burkholderia cepacia. El tipo de colonizacion fue
cronica en el 76.5% (n= 13), en un paciente no se pudo de-
terminar debido a que el fallecimiento fue el mismo afio del
diagndstico. Se encontraron microorganismos con resistencia
antibiotica en el 52.9% (n=9) de los casos. Varios pacientes
presentaron cultivos positivos en algiin momento de su en-
fermedad para mas de un microorganismo, la distribucion de
los cultivos fue: Pseudomonas aeruginosa (13 cultivos), Sta-
phylococcus aureus (5 cultivos), Stenotrophomonas maltophi-
lia (6 cultivos), Burkholderia cepacia (1 cultivo), Acinetobacter
baumani (1 cultivo), H. influenza (1 cultivo) y Aspergillus (2
cultivos). De los 17 pacientes, 3 (17,6%) estaban colonizados
por S. aureus meticilino sensible.

El uso de oxigeno adicional fue requerido en la ma-
yoria de los pacientes. La utilizacion del BiPAP (presion po-
sitiva de via aérea de dos niveles), como medida paliativa se
realiz6 en 6 pacientes (35.3%) y todos los pacientes murieron
por falla ventilatoria.

El manejo multidisciplinario (>1 especialidad) se re-
portd en el 47% (n=8) y los demas (n=9) no tuvieron ningun
seguimiento por especialidades. Entre los pacientes sin se-
guimiento, el 66% (n=6), pertenecian al régimen subsidiado y
los pacientes con mejor control ambulatorio, el 62,5% (n=>5)
eran del régimen contributivo. Ningun paciente tuvo manejo
ambulatorio por nutricion por causas administrativas.

Se realiz6 un andlisis exploratorio evaluando la aso-
ciacion entre el régimen contributivo o subsidiado y la entrega
de medicamentos. Se encontr6 que el 44.9% de los pacientes
del régimen contributivo tenian disponibilidad de medicamen-
tos, a diferencia del régimen subsidiado que no alcanzo el
15 %, aunque esto no fue estadisticamente significativo (Chi
cuadrado p=0.21).

Se realiz6 un segundo andlisis evaluando la asocia-
cion entre el nivel educativo del cuidador principal con res-
pecto a la adherencia del tratamiento. Los pacientes con un
cuidador primario sin educacion o hasta basica primaria, re-
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cibieron de forma incompleta el tratamiento en un 75% (n=6)
de los casos. Los pacientes con cuidadores con educacion
mayor a basica primaria, recibieron de forma completa el tra-
tamiento en un 44.4% (n=4) de los casos, pero sin diferen-
cias estadisticamente significativas (Chi cuadrado p=0.47).

DISCUSION

El propdsito del presente estudio fue describir las
caracteristicas sociodemogréaficas y clinicas de los pacientes
fallecidos con FQ del HUSVF entre los afios 2011 a 2017. La
mediana de edad al momento del diagndstico fue de 3 afos,
similar a la reportada en el primer registro colombiano de
FQ, realizado por la ACNP en el 2004, en el cual se encontrd
que la edad promedio al diagnostico era de 3,6 afios ©. A
diferencia de paises desarrollados, que reportan una edad de
diagndstico mas temprana, por ejemplo, en Estados Unidos
para el 2006 la mediana de edad de diagnostico era de 14.5
meses para pacientes con sintomas o de 2 semanas de vida
en pacientes con ileo meconial @Y. Con el advenimiento del
tamizaje neonatal obligatorio, se ha disminuido la edad del
diagnostico. En Estados Unidos, se pasd de detectar menos
del 10 por ciento de los casos de FQ en los programas de
deteccion de recién nacidos para el 2001 a detectar un 63%
para el 2014 29 En nuestro pais aun no se establece el ta-
mizaje universal, lo que puede influir en el diagndstico tardio
de la enfermedad.

La mediana de edad al momento de la muerte fue de
12 afos, lo cual es similar al registro colombiano donde solo
el 14.8% de los pacientes registrados super¢ la edad de 18
afos @. No obstante, este registro fue realizado hace 14 afos,
donde muy probablemente las condiciones sociodemograficas
y las dificultades persistentes en el acceso al Sistema General
de Seguridad Social en Salud (SGSSS) perpetlien una mor-
talidad temprana. En contraste, en paises desarrollados ha
aumentado la supervivencia, con un prondstico de vida de 40
afios %19, Aunque la literatura ha reportado una mortalidad
méas temprana en las mujeres que en los hombres, en nuestro
estudio no hubo diferencias en cuanto al género .

Los factores socioambientales como el ingreso eco-
noémico mensual, la educacion materna y una buena alimen-
tacion, se han identificado como factores que influyen en el
control de la enfermedad. En una cohorte de pacientes en
los Estados Unidos, se identificaron varios factores de riesgo
entre los cuales el grado de educacion materna se relacion
con un porcentaje de VEF, inferior. ., El bajo ingreso econd-
mico se ha relacionado con aumento de muerte y de desnu-
tricion; por ejemplo, en paises latinoamericanos como Chile,
encontraron que un menor ingreso econdémico aumentaba 1.4
veces el riesgo de fallecer 22, La poblacion estudiada en su
mayoria tuvo un bajo ingreso salarial con un rango entre 1 —2
SMMLY, y es importante anotar que por ser una enfermedad
progresiva que genera un cambio en la dinamica familiar, en
muchas ocasiones la madre o el cuidador principal debe de-
dicarse al cuidado del hijo, por lo que suspende su trabajo,
disminuyendo de esta forma el aporte mensual en el hogar.
En este estudio, los pacientes cuyo cuidador principal tenia
un nivel educativo bajo, presentaban una menor adherencia al
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tratamiento y/o una disponibilidad irregular en el acceso a los
medicamentos, generalmente por dificultades en la entrega
de los insumos por parte de las empresas prestadoras de
salud.

La desnutricion aumenta la mortalidad, como se evi-
dencié en un estudio realizado en Inglaterra, el cual compard
pacientes que recibian cuidados en centros especializados y
aquellos que no. Se encontrd una mejoria en la funcion pul-
monar para aquellos con mejores condiciones nutricionales
(4 El estudio colombiano del 2004 report6 que el 29.7% de
los pacientes presentaba desnutricion global (definida por un
indicador Peso/Edad por debajo de - 2 DE), sin embargo, no se
pudo establecer el indicador Peso/Talla en el 60% de ellos, y
muy posiblemente las cifras de desnutricion en esta poblacion
son mayores @. El beneficio de mantener un adecuado estado
nutricional en estos pacientes obliga a las instituciones donde
se realiza la atencion y seguimiento, a brindar una adecuada
asistencia en nutricion, acorde a las guias establecidas para
la enfermedad @324, En este estudio se evidencio, que ningln
paciente tuvo un seguimiento ambulatorio con nutricionista
por falta de autorizacion de sus aseguradoras y todos tenian
compromiso nutricional.

La afectacion clinica de los pacientes, medida por
el score de Shwachman modificado, fue grave en la mayoria
(88%) de los fallecidos y dos terceras partes (70,6%), tenian
VEF; que los clasifico como enfermedad pulmonar grave; am-
bos parametros estan relacionados con la progresion natural
de la enfermedad. Casi la totalidad de los pacientes tenian un
compromiso sinopulmonar y pancreatico — intestinal, lo que
se correlaciona con la literatura 313, Un paciente presentd
adicionalmente compromiso hepatobiliar, confiriendo mayor
severidad de enfermedad. En cuanto a las comorbilidades, la
hipertension pulmonar se presentd en 5 pacientes, esta se ha
asociado con una peor sobrevida. Un estudio evidencié que
los pacientes con hipertension pulmonar leve tenian 1,9 mas
de riesgo de muerte y si esta era severa aumentaba a 4,17
(IC del 95%: 1,71 a 10,16) en comparacion con los pacientes
con FQ sin hipertension pulmonar @4, Sin embargo, un me-
taanalisis reciente sugiere, que la presencia de hipertension
pulmonar se correlaciona con peores parametros en 10s gases
sanguineos y funcion pulmonar, pero sorprendentemente no
tuvo un valor pronéstico significativo en la supervivencia @9,
Todos los pacientes tenian un compromiso radioldgico impor-
tante, para el score de Brasfield modificado, estaban entre
moderado y grave. Hubo hallazgos radiologicos como: atrapa-
miento de aire, bronquiectasias saculares y cilindricas, engro-
samiento peribronquial, atelectasias laminares o lobares y un
paciente presentd atelectasia completa de un pulmon. En un
estudio publicado en el 2017 realizado en Norteamérica, con
una cohorte de 30 nifios con FQ a los cuales siguieron por 2
anos, se les realizd una evaluacion radioldgica inicial y al ter-
minar el seguimiento con la escala de Brasfield, encontrando
que, a mas bajo puntaje del score, habia mayor nimero de
exacerbaciones (26). Teniendo en cuenta esto, se sugiere que
entre mas bajo sea el puntaje de la escala, el pulmon tiene
mayor dafio estructural. En nuestro estudio ningin paciente
presentd un puntaje radioldgico leve.

Casi la totalidad de los pacientes tenian cultivos
positivos de esputo para Pseudomonas aeruginosa, la coloni-
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zacion en su mayoria era persistente y en promedio la mitad
de estos tenia resistencia antibidtica. La influencia de la colo-
nizacion bacteriana con el deterioro de la funcién pulmonar se
conoce previamente en la literatura. En un estudio realizado
en Norteamérica, se midio el efecto de la colonizacion por
P aeruginosa sobre la mortalidad en pacientes con FQ por
medio de un seguimiento a una cohorte de 3.323 pacientes,
desde 1990 a 1998 y se encontrd que el riesgo de muerte fue
2,6 veces mayor en los pacientes que tenian cultivos positi-
vos para dicha bacteria, si los comparaban con los nifios con
cultivo negativo. Los pacientes con cultivos positivos también
presentaron un porcentaje menor del VEF; y del percentil de
peso durante el seguimiento @7, El tipo de bacteria coloni-
zadora también influye en el prondstico de la enfermedad,
por ejemplo, la colonizacion por Burkholderia cepacia, se ha
relacionado con un aumento del compromiso cardiovascular
y mayor mortalidad ©®2%, En este estudio a solo un paciente
se le aislé este microorganismo, pero fue identificado en el
momento de la muerte. En Colombia, los estudios realizados
por la ACNP y en la Costa Caribe sobre FQ, reportan porcenta-
jes diversos de cultivos positivos para Staphylococcus aureus
57% vy 18,7% y P. aeruginosa 39.8% y 65,6% respectivamen-
te (3,30)_

El tratamiento multidisciplinario no se registré en
ningun paciente; aunque algunos tenian evaluacion por neu-
mologia y gastroenterologia de forma ambulatoria, la mayoria
no tuvo seguimiento por otras especialidades como nutricion,
endocrinologia o psicologia, pues solo recibian un tratamiento
integral cuando estaban hospitalizados durante las exacerba-
ciones de la enfermedad.

En este estudio se tuvo como fortaleza, haber sido
realizado en una de las instituciones de salud, considerada
como centro de referencia para Antioquia y departamentos
aledafios y adicionalmente se dispuso del registro de la Fun-
dacion Mariana Pro fibrosis quistica, el cual cuenta con la
caracterizacion sociodemografica requerida para el diligen-
ciamiento de los formularios. Aunado a lo anterior, se contd
con la asesoria permanente de profesionales expertos en el
tema y apoyo del servicio de neumologia pediatrica.

Evidenciamos que la poblacion atendida en el HUS-
VF tiene factores sociodemograficos, que se han descrito
como factores de riesgo para un peor desenlace clinico de
la enfermedad, sin embargo, esto podria considerarse como
un sesgo de seleccion por tratarse de un hospital donde la
mayoria de la poblacion atendida es de régimen subsidiado.
Al inicio del estudio se esperd una muestra mayor de pacien-
tes, sin embargo, a pesar de tener seguimiento previo en la
institucion, algunos no fallecieron en la misma, y la incidencia
de la enfermedad en nuestro medio es baja. Debido a la poca
frecuencia del evento este tipo de estudios son un primer
paso para comenzar a mostrar posibles hallazgos en los cua-
les basar estudios prospectivos con mejor nivel de evidencia.

CONCLUSIONES

A los pacientes con FQ aun se les hace un diag-
nostico tardio de la enfermedad y mueren a una edad mas
temprana a diferencia de los paises desarrollados. Todos los

pacientes tenian compromiso nutricional y clinico grave previo
a la muerte. La mayor afectacion clinica fue sinopulmonar y
pancreatica, y la comorbilidad mas prevalente fue la hiperten-
sion pulmonar. El bajo ingreso salarial y el bajo nivel educativo
del grupo familiar fueron hallazgos frecuentes en los pacien-
tes fallecidos.

Es importante que este estudio constituya una base
para estudios futuros, y determinar la importancia de un diag-
nostico temprano por medio del tamizaje neonatal y de un se-
guimiento multidisciplinario que permita a nuestra poblacion
tener mejor calidad de vida y mayor perfil de supervivencia.
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